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mogén jobb kamrai cardiomyopathia (ARVC) diagnózisát állítottuk fel.
??????????????????????????????????? ??????????????????????????????????? ?????????????????????????????????????????-




A 30-year-old male was referred to our Department due to ventricular tachycardia. Based on symptoms, echocardio-
??????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????
?????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????
examination performed 2 months later, following the resolution of myocardial edema. Results of the MRI, resting 12-
???????????????????????????????????????????????? ???????????? ????????? ?????????????????????????????????????????? ??????
ventricular cardiomyopathy (ARVC).
ARVC predisposes to episodes of acute myocarditis resulting in deterioration of the underlying cardiomyopathy. Based 
???????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????????? ????????????
mutations (most commonly DSP) carry an increased risk for myocarditis in ARVC.
???????????? aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia, szívizomgyulladás, szív MR, kamrai tachycardia
arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy, myocarditis, cardiac MRI, ventricular tachycardia?????????
Esetismertetés
??? ????? ????? ????????? ???????????????? ????????
megbetegedés nem szerepelt. 2018 februárjában két 
napja fennálló láz, hányás, kifejezett gyengeség mi-
???? ???????????????? ??????????? ??????????? ????? ????
ján 180/perc monomorf kamrai tachycardiát észleltek, 
amelyet hemodinamikai instabilitás miatt rövid altatás-
ban DC-sokk leadásával szüntettek. További kivizs-
gálás céljából másnap került felvételre Klinikánkra. 
Érkezésekor kardiorespiratorikusan kompenzált volt, 
?????????????????????? ???????????????????????????????-
leltünk. Nyugalmi 12 elvezetéses EKG-ján (1. ábra) 
normofrekvens sinusritmus mellett kifejezett repolari-
?????????????????????????????????????????????????????





diális nekroenzim szintek (cTnT: 3464 ng/l, CK: 1939 
U/l) és minimálisan emelkedett gyulladásos markerek 
??????????????????????? ??????????????????????????-
pes mértékben csökkent bal- és jobbkamra-funkciót 
???????????????????????????????????????????????????????
a jobb kamra tágulatával. Az iszkémiás etiológia ki-
????????????????????????????????????????????????????
???????????? ????????? ??????????? ??????? ????? ?? ???????
3 alkalommal jelentkezett tartós monomorf kamrai ta-
chycardia (2. ábra), ami utolsó alkalommal keringés-
megingást, eszméletvesztést okozott, a sinusritmus 
???????? ????????? ????????? ????? ???????? ??? ??????????
tisztázása céljából szív MR-vizsgálatot végeztünk, 
amely mindkét kamrában akut myocarditisre utaló fol-
1. ÁBRA. Felvételi, 12 elvezetéses EKG. A normofrekvens sinusritmus mellett diffúz repolarizációs eltérések láthatók az arit-
mogén jobb kamrai cardiomyopathiára jellemző EKG-eltérésekkel: V1-elvezetésben az epszilon hullámok (nyilak), illetve az „s” 
hullám kiszélesedő felszálló szára
2. ÁBRA. Kamrai tachycardia 12 elvezetéses EKG-képe. 180/perc frekvenciájú széles QRS-tachycardia. A V1-elvezetésben 2:1-es 
VA-vezetés látható (retrográd p-hullámok nyíllal jelölve), ami bizonyítja a ritmuszavar kamrai eredetét. A kamrai tachycardia 




???????????????? ???????????????(3. ábra A, B). Bár a 
látott képet a gyulladás okozta ödéma uralta, a myo-
??????????????????????????????????????????????????????
????????????? ?????? ????????? ?????????????? ???? ??-
???????????????????????????????????????????????????
????????? ??????????????????????????????????????????-
tunk. A keringésmegingást okozó kamrai ritmuszava-
??????????????????? ????????????????????????????????-
látor (ICD) beültetése szintén elengedhetetlen volt. A 
tervezett kontroll szív MR-vizsgálatra tekintettel egy 
MR kondicionális készüléket (Biotronik Intica VR-T 
DX ProMRI) implantáltunk a hozzá tartozó szintén MR 
kondicionális sokk elektródával (Plexa ProMRI DF-1 S 
??????????????????????????????????????????????????????





kamra funkciója továbbra is csökkent maradt (1. táblá-
zat),????????????????????????? ???????????????????????-
??????????????????????????????????????????????? ????-
sal (3. ábra C, D). A térfogatok is a mérési hibahatáron 
belül maradtak. Az izomzat tömeg csökkenése hátte-
????????????????? ????????????????????????????????
az MR-kép alapján leginkább kétkamrás aritmogén 
????????????????????????????????????????????????-
rült fel. A Task Force rendszerben az MR-vizsgálat ál-
tal igazolt jobb kamrai funkció csökkenés, a nyugal-
mi EKG-n látható epszilon hullám, és a nem kifolyó 
traktus kiindulású tartós jobb kamrai tachycardia ál-
tal összesen 3 major kritérium jelenléte teljesült, ami 
alapján az ARVC diagnózisa felállítható volt. A beteg 
az ICD-implantáció óta eltelt 5 hónapban klinikailag 
?????????????? ??????? ?????????????? ?????????????




proteineket kódoló gének mutációján alapuló betegség, 
????????????????????????? ?????????????????????????????-
latok megszakadásával, a sejtek közötti jelátviteli utak 





tettségével járnak. Genetikai vizsgálattal az ARVC-s 
esetek kb. 50%-ában lehet kóroki mutációt igazolni. 
Leg gyakrabban a plakophilin-2 (PKP2) génmutáció for-
???? ???? ???? ??????? ???? ???????????? ?????????? ????????
a desmoplakin (DSP; 10-15%), desmoglein-2 (DSG2; 
7-10%), és a desmocollin-2 (DSC2; 2%) mutációi követ-
nek (1). Diagnózisához a 2010-ben publikált módosított 
kritériumrendszer nyújt segítséget, ahol a képalkotó 
vizsgálatok (echo/MR), szövettani eredmények, nyugal-
mi és ritmuszavar alatti EKG-eltérések, illetve családi 
anamnesztikus adatok alapján állítható fel a diagnózis 
(2). Fontos azonban megemlíteni, hogy a fenti kritéri-
?????????????????????????????????????????????????-
rai érintettséggel járó ARVC diagnózisára alkalmasak, 
????????????????????????????????????????????????????-
tásában csökken a szenzitivitásuk (3).
?????????????????????????????????????????????????????
környezeti faktorok, vírusinfekciók is szerepet játszhat-
??????????????????????? ???????????????????????????
????? ???????????? ??? ?? ?????????? ???????????? ?????-
???????? ????????????????????? ?????? ?? ???????????????
az ARVC talaján kialakuló myocarditis nem két ritka 
betegség véletlen társulása, hanem az ARVC okozta 
strukturális eltérések egy fokozott hajlamot jelentenek 
következményes szívizomgyulladás kialakulására (4), 




carditis epizódokra (4). Korábbi esetközlések (4, 5, 6) 
alapján nem ritka, hogy maga az ARVC diagnózisa is 
egy akut carditis epizód kapcsán kerül felállításra, csak 
úgy, mint esetünkben történt. Az akut gyulladásos epi-
zódhoz társuló fokozott aritmogenitást, társuló kam-
rai tachycardiákat több korábbi esetben leírtak (5, 6), 
???????? ?? ????????? ???????????? ????????? ???????????
?????????????????????????????????????????????????????-
?????????????????????????????????????????????????????
????????????? ?????? ?????????????????? ???????????????
??????????? ???? ??? ????? ??????? ??? ??????? ?????????? ??????
????????????????????????????????????????????????????-
sa óta betegünk ritmuszavarmentes, hasonlóan a fenti 
esetekhez.
További jellegzetessége az ARVC talaján kialakuló car-
ditisnek, hogy szoros összefüggést mutat az alapbe-
???????????????????????????? ????????????????????????????
1. TÁBLÁZAT. Az akut és kontroll szív MR során vizsgált 
releváns paraméterek
Vizsgált paraméter Akut szív MR Kontroll szív MR
LVEF (%) 44 43
LVESVi (ml/m2) 70 70
LVEDVi (ml/m2) 126 123
LVMi (g/m2) 70 60
RVEF (%) 42 43
RVESVi (ml/m2) 76 74
RVEDVi (ml/m2) 131 130
LVEF: left ventricular ejection fraction – bal kamra ejekciós frakció; LVESVi: 
left ventricular end systolic volume index – bal kamra végszisztolés térfogat 
index; LVEDVi: left ventricular end diastolic volume index – bal kamra 
végdiasztolés térfogat index; LVMi: left ventricular mass index – bal kamra 
izomzat tömegindex; RVEF: right ventricular ejection fraction – jobb kamra 
ejekciós frakció; RVESVi: right ventricular end systolic volume index – jobb 
kamra végszisztolés térfogat index; RVEDVi: right ventricular end diastolic 
volume index – jobb kamra végdiasztolés térfogatindex
272
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kohorsz vizsgálatban, ahol manifeszt ARVC-s és mutá-
cióhordozó betegek átlagosan közel 3 éves utánköveté-
se során 3,5%-ában alakult ki akut szívizomgyulladás, 
az ARVC hátterében a 7 érintett beteg genetikai vizs-
gálata során 5 esetben a DSP-génmutáció igazolódott. 
Klinikailag a DSP-mutáció hordozók esetében gyakrab-
ban látni bal kamrai érintettséget (akár izoláltan is), ami 
??????????????????????????????????????????????????-
lat mindkét kamra kiterjedt hegesedését mutatta.
Az akut myocarditis kimutatásában nagy segítséget 
nyújt a szív MR-vizsgálóeljárás, összehasonlítva más 
?????????????? ????????????????????? ???????? ?? ?????-
enzimek, vagy akár a szívizom-biopszia (7). A T1-, és 
T2-mapping technikák elterjedésével a szív MR diag-
nosztikus pontossága még tovább fog növekedni (8). 
Heveny szívizomgyulladás gyanúja esetén érdemes 
?????????????????????????????????????????????????????
a vizsgálatot, ugyanis a szokványos enyhe esetekben 
hamar nehezen kimutathatóvá válhat a szívizom-ödé-
????????????????? ?????????????????????????????????
esetén már korántsem teljesít ilyen jól a szív MR, még 
mapping technikák használata ellenére sem (9).
3. ÁBRA. Szív MR. Felső sorban: akut szív MR-vizsgálati képek; alsó sorban: kontroll szív MR-vizsgálat képei. Az ödéma és a
foltos késői halmozás mintázata noniszkémiás eloszlást mutat. A: T2-súlyozott, zsírelnyomásos, vérelnyomásos TSE-felvétel az 
ödéma kimutatására (fehér nyilak). B: 10 perccel a kontrasztanyag adását követően készült inverziós TFE-kép a késői halmozás 
megjelenítésére (fehér nyilak). C: kontroll T2-súlyozott, zsírelnyomásos TSE-felvételen ödéma már nem látható. D: kontroll késői 
halmozású képen még mindig több lokalizációban észlelhető maradvány heg
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Az ARVC kórisme kimondásában is rendszerint fontos 
szerep jut a szív MR-nek. A Task Force által kidolgozott 
2004-es kritériumrendszert 6 év tapasztalatai alapján 
2010-ben megújították (10). A szív MR-kritériumok a 
jobb kamra ejekciós frakció és a jobb kamra végdiasz-
tolés térfogatindex meghatározásán alapulnak, továb-
bá jobb kamrai falmozgászavar jelenlétét kell kimutatni. 
?????????????????????????????????????????????????? 2, 
a major határ 110 ml/m2. A módosított rendszerben már 
nem szerepel a jobb kamrai zsíros átépülés igazolása, 
mivel a tapasztalatok szerint technikailag nem meg-
????????????????????????????? ???????????????????????
nem eleme a kritériumrendszernek, de várhatóan azzá 
??????????????????????????????????????????????????????-
???????????????????????????????????????????? ????????
detektálható. Az ARVC-s esetek több mint 60%-ában 
mindkét kamra érintett, ezért újabban javasolják az arit-
mogén cardimyopathia elnevezés használatát (11).
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